A Case of Atypical Giant Cell Arteritis Presenting as a Fever of Unknown Origin by 諛뺥씗吏� et al.
J o u r n a l  o f  R h e u m a t i c  D i s e a s e s
V o l .  1 9 ,  N o .  5 ,  O c t o b e r  2 0 1 2
http://dx.do i.org/10.4078/jrd .2012.19.5 .299
□ Case Report □
299
＜Received：November 2, 2011, Revised：November 28, 2011, Accepted：November 28, 2011＞
Corresponding to：Yong-Beom Park, Department of Internal Medicine, Yonsei University College of Medicine, Institute for Immunology
and Immunologic Disease, Shinchon-dong, Seodaemun-gu, Seoul 120-752, Korea. E-mail：yongbpark@yuhs.ac
pISSN: 2093-940X, eISSN: 2233-4718
Copyright ⓒ 2012 by The Korean College of Rheumatology
This is a Free Access article, which permits unrestricted non-commerical use, distribution, and reproduction in any medium, provided the original work is properly cited.
불명열로 발현하여 진단된 비전형적 거대세포 동맥염 1예
강미일1ㆍ박희진1ㆍ전혜민2ㆍ강  윤1ㆍ이상원1ㆍ이수곤1ㆍ박용범1
연세대학교 의과대학 내과학교실, 면역학 연구소1, 연세대학교 의과대학 병리학교실2
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Giant cell arteritis (GCA) is a systemic vasculitis predom-
inantly found in individuals of Northern European ances-
try over 50 years of age. Typically it presents with new-on-
set persistent headache, claudication of jaws, and existence 
of an abnormal temporal artery. However, the diagnosis 
of GCA and the assessment of its activity remain challeng-
ing, especially in patients presenting with a variety of 
non-specific symptoms and laboratory tests. In those cases, 
18F-fluorodeoxy- glucose positron emission tomography 
(18F-FDG-PET) is useful for the diagnosis of GCA. 
Recently, the number of foreign patients who visit domes-
tic hospitals for medical care is increasing in Korea. 
Here-in, we report a Russian patient who was admitted to 
our hospital with fever of unknown origin (FUO). FUO 
study was performed to search for infection or malignancy 
and GCA was suspected by 18F-FDG-PET. The patient was 
eventually diagnosed with GCA by random temporal ar-
tery biopsy.
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서      론
 거대세포 동맥염(Giant cell arteritis)은 대형 동맥에서 중
형 동맥 크기의 혈관을 침범하는 염증성 혈관염으로 측두
동맥염(Temporal arteritis)으로도 알려져 있다 (1). 거대세포 
동맥염은 한국에서는 드물게 보고되는 질병 (2,3)으로 혈
관 병변과 관련된 조직의 허혈과 전신의 염증반응들이 다
양한 임상 양상을 나타낸다. 흔하게는 두통, 저작근 파행, 
시력변화, 측두동맥의 이상, 류마티스성 다발성 근육통 
(polymyalgia rheumatica) 등이 나타나고 비전형적으로 불
명열과 같은 증상이 발생할 수 있다 (1). 최근 해외 환자 
유치가 활발해 지면서 국내 병원에서 치료를 받는 외국인
의 수가 증가하고 있는데, 국내에서는 드물지만 외국인에
서 비교적 흔한 질환들의 진단이 증가하고 있다. 본 증례는 
불명열을 주소로 내원한 러시아 환자에서 양전자방출 단
층촬영(18F-fluorodeoxyglucose positron emission tomography, 
18F-FDG-PET) 및 무작위 측두동맥 생검으로 거대세포 동
맥염이 진단되었기에 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.
증      례
 환  자: 67세 남자, 러시아 국적 백인 
300 강미일 외
Figure 1. 18F-fluorodeoxyglucose positron emission tomography 
showed uptake along the aorta wall and common carotid, 
brachiocephalic and subclavian arteries with a mild but suspicious 
wall thickening.
Figure 2. Granulomatous, multinucleated giant cell (arrow) and 
chronic inflammatory (lymphocytes and plasma cells) cell 
infiltration were observed in the adventitia and medial wall of the 
temporal artery (H&E stain ×100).
 주  소: 열
 현병력: 평소 건강하던 67세 러시아 국적의 북유럽계 백인
환자가 내원 한달 전부터 발생한 불명열을 주소로 왔다. 
20일 이상 동안 하루 1∼2회 이상의 빈도로 발생하는 
38.8oC 이상의 열로 러시아 병원에서 근원지 미상의 감염
에 의한 증상으로 추정하여 3세대 세팔로스포린(cephalo-
sporin) 계열 경정맥 항생제를 사용하면서 입원치료 하였
음에도 열은 지속되었다. 환자는 열이 지속되는 기간 동안 
5 kg의 체중감소가 동반되었다.
 과거력: 비증식 B형 간염바이러스 보유자이며 혈압이나 
당뇨병, 결핵 등의 과거력은 없었다.
 사회력: 음주와 흡연은 하지 않았다.
 가족력: 특이 사항 없었다. 
 이학적 소견: 내원 당시의 혈압은 130/80 mmHg로 좌우 상
지 혈압의 차이는 관찰되지 않았고, 맥박수 78회/분, 호흡
수 20회/분, 체온 37.8oC였다. 열이 나는 동안만 급성 병색
이 관찰되었다. 의식은 명료하였고, 양쪽 측두동맥의 이학
적 검사상 특이 소견이 없었다. 경부에서 잡음은 들리지 
않았으며 경동맥(carotid artery) 촉지 시 압통은 관찰되지 
않았고 임파절 종대도 없었다. 흉부진찰에서 호흡음은 정
상이었고 심박동은 규칙적이었으며 심잡음은 들리지 않았
다. 상완동맥(brachial artery)이나 요골동맥(radial artery)의 
맥박은 잘 촉지 되었으며 복부 대동맥(aorta) 청진상 잡음
은 들리지 않았다. 복부 및 하지의 진찰 소견에서도 특이 
소견 없었다. 
 검사실 소견: 혈액검사상 백혈구 9,030/mm3 (호중구 73.7%, 
림파구 16.0%, 단핵구 7.0%) 혈색소 10.6 g/dL, 혈소판 
518,000/mm3, 적혈구침강속도 96 mm/hr, C-반응성 단백질 
139 mg/L, 총단백 7.1 g/dL, 알부민 3.0 g/dL, 콜레스테롤 
133 mg/dL, AST 27 IU/L, ALT 37 IU/L, alkaline phosphatase 
61 IU/L, 총빌리루빈 0.4 mg/dL, VDRL 음성, HBs 항원 양
성, HBs 항체 음성, HBe 항원 음성, HBe 항체 양성, HCV
항체 음성, CMV항체 음성, HSV항체 음성, VZV항체 음성, 
EBV 항체 음성, HIV항체 음성, 결핵균 특이항원 자극 
IFN-γ음성, 항핵항체 음성, 류마티스 인자 음성, p-ANCA 
(anti-neutrophil cytopalsmic antibody)와 c-ANCA 모두 음성 
소견이었다. 또한 α-fetoprotein 0.60 IU/mL, CEA (carci-
noembryonic anti-gen) 0.85 ng/mL, CA (carbohydrate antigen) 
19-9 5.8 U/mL, PSA (prostate-specific antigen) 3.86 ng/mL, β
2-microglobulin 2.73 mg/L로 종양 표지자는 모두 정상 범위
였고 소변 검사와 혈액응고검사상 특이사항 없었다. 심전도
와 흉부 단순 방사선촬영, 심초음파 검사, 복부초음파검사, 
흉부 전산화단층촬영(CT)도 정상이었다. 또한 상부 위장관 
내시경과 대장 내시경도 시행하였으나 특이 사항 없었다.
 임상경과: 입원 중에 특이 증상 호소나 징후가 관찰되지 
않고 통상적인 감염이나 악성 질환에 대한 검사에서도 특
이 소견없이 불명열이 지속되어 양전자방출단층촬영을 시
행 하였다. 검사 결과, 대동맥 벽과 총경동맥(common car-
otid artery), 빗장밑동맥(subclavian artery)에서 중등도 이상
의 18F-FDG uptake소견이 관찰되었다(Figure 1) (4). 18F- 
FDG uptake 소견이 있는 동맥의 협착 또는 폐쇄를 확인하
기 위하여 양쪽 총장골동맥(common iliac artery), 대동맥 
전체, 양쪽 빗장밑동맥, 양쪽 총경동맥에 이르는 디지털 
감산 혈관조영술(digital subtraction angiography)과 자기공
명 혈관촬영술(magnetic resonance angiography)를 시행하였
으나 특이 소견 없었다. 비록 전형적인 임상소견은 관찰되
지 않았지만 환자의 발병 연령이 고령인 점과 적혈구 침강
속도의 상승, 양전자방출단층촬영에서의 대혈관염 소견, 
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불명열로 발현이 된 점을 고려하여 거대 세포 동맥염을 의
심하였고 조직학적 확진을 위하여 왼쪽 얕은 측두동맥에
서 무작위 생검을 시행하였다. 조직 검사상 동맥벽의 중막
(media)층에 육아종성 거대 세포들과 만성 염증세포 들이 
침윤되어 있는 특징적인 소견을 관찰할 수 있었다(Figure  
2). 거대세포 동맥염 진단 후 경구 prednisolone 1 mg/kg/일
과 아스피린 100 mg/일을 시작하였고 이후 열은 나지 않았
으며 적혈구침강속도 및 C-반응성 단백질수치 감소되어 약
물 감량하며 증상의 재발 없이 외래에서 경과 관찰 중이다.
고      찰
 거대세포 동맥염은 인종 별로 발생률의 차이가 있으며, 
특히 스칸디나비인과 북유럽인을 조상으로 한 백인에서 
가장 높게 발병하는 것으로 보고되어 있다 (1). 거대세포 
동맥염은 일반적으로 광범위한 임상양상을 가지고 있는 
질환으로 진단은 1990년에 만들어진 미국 류마티스 학회
의 진단 기준을 따른다 (1). 측두동맥의 이학적 검사상 압
통이 있고 이상소견이 관찰된다면 그 부위에서 조직검사
를 시행할 수 있지만, 본 증례처럼 특별한 이학적 소견이 
보이지 않을 경우라도 거대세포 동맥염을 의심할 만한 소
견이 관찰된다면 무작위 측두동맥 조직 검사를 시행하게 
된다 (5). 전형적인 증상을 호소하지 않고 불명열이나 체중
감소와 같은 비특이적인 전신 증상과 혈액 검사에서 적혈
구 침강속도의 증가, 빈혈, 백혈구 증가증, 혈소판 증가증, 
C-반응성 단백질의 상승 등의 비특이적인 임상적 징후만
을 동반한 경우 진단이 늦어지게 된다 (2). 
 55세 이상의 고령에서 불명열의 원인 중 17%에 해당하는 
것이 거대세포 동맥염이고, 거대세포 동맥염의 15%가 불
명열의 임상기준을 만족시킨다 (6). 임상양상이 불명열로 
나타나는 환자들은 진단이 늦어지게 되는데, 이러한 경우 
양전자방출단층촬영의 시행은 대혈관 동맥염의 진단에 이
용되고 질병활성도 파악에도 도움이 될 수 있다 (7). 
 최근 해외 환자 유치가 활발해지면서 외국인 환자의 국
내 유입이 증가하고 있는 상황이다. 한국인에서 거대 세포 
동맥염은 발생 빈도가 매우 낮지만 본 증례처럼 불명열로 
입원한 50세 이상의 백인 환자라면 불명열의 원인으로 거
대 세포 동맥염도 고려해 보아야 할 것이다.
 거대 세포 동맥염의 치료는 임상적으로 의심이 되는 경
우, 즉각적인 치료를 통해서 시력의 상실이나 뇌경색, 대
동맥류와 같은 혈관 합병증을 감소시킬 수 있다 (8). 일반
적으로 사용되는 용량은 prednisolone 40∼60 mg/일로 시작
해서 2∼4주간 유지 후 10 mg/일이 될 때까지 매 2주 단위
로 하루 총 복용량의 최대 10%씩 점진적으로 감량한다 
(9). 시력의 상실이나 뇌혈관 합병증이 동반된 경우에는 
methylprednisolone을 1,000 mg/일 3일간 사용 후 천천히 감
량하는 것이 필요하다 (9). 또한 거대세포 동맥염으로 진단
된 모든 환자는 아스피린 사용에 금기가 없는 모든 환자에 
대해서 혈관 합병증의 빈도를 예방하기 위한 저용량의 아
스피린 사용이 권고된다 (10). 
 본 환자에서는 경구 prednisolone 60 mg과 아스피린 100 
mg을 투여 시작하였고, 이후 증상의 호전과 함께 천천히 
prednisolone을 감량하면서 현재 증상의 재발 없이 외래에
서 경과 관찰 중이다.
요      약
 거대세포 동맥염은 주로 뇌 동맥 혈관을 침범하여 특징
적인 임상 증상을 나타낸다. 하지만 불명열이나 적혈구 침
강속도 증가와 같은 비특이적인 임상 양상을 보이는 경우
에서 환자의 연령이나 인종을 고려하여 이를 의심해 볼 수 
있다. 저자들은 불명열을 주소로 내원한 67세 북유럽계 백
인 환자에서 양전자방출단층촬영을 통해 대혈관염을 의심
하여 무작위 측두동맥 생검 시행 후 거대세포 동맥염으로 
진단한 비전형적인 증례를 경험하였기에 문헌 고찰과 함
께 보고하는 바이다.
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